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Pheochromocytoma occurs in 0. 1-5. 7% of patients with neurofibromatosis type 1 (NF1), while
dopamine-secreting pheochromocytoma is rare. We report here a rare case of dopamine-secreting
pheochromocytoma in a patient with NF1. A 46-year-old woman with NF1 was referred to our hospital
with epigastralgia. The patient had no history of hypertension. Abdominal sonography incidentally
revealed a left adrenal tumor, while abdominal computed tomography and magnetic resonance imaging
findings showed a left adrenal tumor, sized 63× 58 mm. Laboratory evaluations revealed exclusively
elevated urine dopamine levels in addition to elevated serum adrenaline and noradrenaline levels.
Laparoscopic left adrenalectomy was performed and the dopamine levels and other cathecolamine levels
returned to normal postoperatively.
(Hinyokika Kiyo 58 : 543-547, 2012)
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家族歴 : 母，兄 NF1







現症 : 149.9 cm，42.8 kg，91/51 mmHg，83 bpm．
体幹に多数の café-au-lait 斑と神経線維腫を認めた．
虹彩結節，視神経膠腫は認めなかった．
血液検査所見 : WBC 5,600/mm3，RBC 472×104/
mm3，Hb 10.0 g/dl，MCV 74.5 fl，MCH 21.2 pg，
MCHC 28.5 g/dl，PLT 38.3×104/mm3，Cr 0.55 mg/
dl，Fe 10 μ g/ml，HbA1c％，空腹時血糖 91 mg/dl，
Table 1. Results of endocrine test
測定値 正常値
〈血漿〉
アドレナリン 675 pg/ml ＜100
ノルアドレナリン 6,924 pg/ml 100-450
ドパミン 165 pg/ml ＜20
アルドステロン 73.1 pg/ml 36-240
コルチゾール 11.3 μg/dl 4-18.3
DHEA-S 73 ng/ml 33-262
レニン活性 2 ng/ml/hour 0.2-2.7
〈尿中〉
アドレナリン 214.7 μg/day 3.4-26.9
ノルアドレナリン 896.8 μg/day 48.6-168.4
ドパミン 8,458.8 μg/day 365-961.5
メタネフリン 4.94 mg/day 0.04-0.19
ノルメタネフリン 16.91 mg/day 0.09-0.33
バニルマンデル酸 37.6 μg/day 1.5-4.3
DHEA-S ; dehydroepiandrosterone sulfate.
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Fig. 1. Magnetic resonance imaging showed an oval
mass in the left medulla, which was charac-
terized by heterogeneous intensity on T2-
weighted images and enhanced by gadoli-
nium contrast.




画像所見 : CT，MRI 検査において左副腎に内部不
均一，辺縁整の 63×58 mm の腫瘍を認めた (Fig. 1）．
MIBG シンチグラフィーでは左副腎に一致した異常集
積を認め，以上より左副腎褐色細胞腫と診断した．
経過 : 術前 3 週間前からメシル酸ドキサゾシン 2
mg/日の内服を開始したが，頭痛増強のため増量でき
泌58,10,02-2
術前 腫瘍操作時 副腎静脈切断時 手術終了時 術後 2カ月 正常値
アドレナリン (pg/ml) 675 15,033 24,740 4,415 14 ＜100
ノルアドレナリン (pg/ml) 6,924 47,510 71,716 19,038 248 100-450
ドパミン (pg/ml) 165 438 1,388 323 24 ＜ 20
Fig. 2. Perioperative and postoperative clinical course and catecholamine levels.
ず 1 mg/日に減量し2011年 8月腹腔鏡下左副腎摘除術
を施行した．手術時間は 3時間39分，出血量は 20 ml
であった．腫瘍操作時には収縮期血圧は 200 mmHg
以上に上昇したが，副腎静脈切断後は安定した．術中
の血圧変動および血中カテコラミン濃度は Fig. 2 に示
した．術後合併症はなく 6日後に軽快退院した．現在
術後 7カ月が経過し，頭痛，起立時ふらつきの症状は
なく，血圧は 111/58 mmHg で経過している．また術
後 2カ月時の採血でカテコラミン値も正常化してい
る．














17番染色体長腕上 (17q11.2) にある NF1 遺伝子であ
り，その遺伝子産物である nerofibromin の発現低下が
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Fig. 3. Macroscopic appearance of the adrenal
tumor.
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Fig. 4. Microscopic appearance (H & E stain).
腫瘍の発生と関連しているとされている2)．
NF1 は日本皮膚科学会の NF1 診断基準3)に則り，
○1 思春期以降では最大径 15 mm 以上の café-au-lait
spots が 6個以上，○2 複数の神経線維腫または 1つの
叢状神経線維腫，○3腋窩または鼠径の雀卵斑，○4視神










性 84％，両側性 9. 6％，異所性 6. 1％），悪性頻度
（11.5％）は，通常の褐色細胞腫とおおむね同じ頻度
であると報告されている．また Kalff ら5)は NF1 患者
が高血圧を呈した場合，原因が褐色細胞腫である割合
は56％であると述べている．
Table 2. Reported cases of pheochromocytosis with
























(Table 2）．平均年齢は43.8歳で，43％に NF1 の家族





















低用量 (0.5∼2.0 μg/kg/min) のドパミンは血管，
特に腎，腸間膜，ならびに冠血管に存在する D1 受容
体を介して血管拡張作用を示し，腎尿細管の D1 受容









































変動を防ぐため，術前より α blocker を十分内服させ
ることが重要である．しかし，ドパミン褐色細胞腫に




パミン産生褐色細胞腫の場合，術前の α blocker の内
服に関しては十分な注意が必要である．本症例では内
服開始後に頭痛の増強がみられ，結果的に塩酸ドキサ
ゾシンは 1 mg/日 しか内服していない状態であっ
た．
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